Zwei  Faile 
von  angeborener  Augenmuskellahmung  :*) 

1.  Ophthalmoplegia  congenita  bilateralis  externa  mit 
Storungen  im  Gebiete  des  Nervus  facialis  und  Anomalien  des  Gesichtsskelettos. 
2.  Angeborene  Ptosis  mit  Epicanthus  und  Blepharophimosis. 
Von  Dr.  L.  Bach, 
(Aus  der  Kgl.  Universitatsaugenkliiiik  Wiirzburg.) 

Januar  1892  kam  in  die  hiesige  Universitatsaugenklinik  der  27jahrige 
Oeconom  Wilhelm  Leuchs  aus  Lichtenau  in  Mittelt'ranken  mit  den  Er- 
sclieinungen  einei"  Conjunctivitis  catarrhalis  subacuta  und  steUte  zugleich 
die  Anfrage,  ob  sich  nicht  gegen  das  Herabhangen  seiner  oberen  Augenlider 
irgtjnd  etwas  machen  liesse. 

Die  nahere  TJntersuchung  ergab  folgende  Verhaltnisse :  Doppelseitige 
angeborene  unvollstandige  Ptosis,  und  zwar  hangen  die  Oberlider  wie  schlafFe 
Segel  herunter,  es  ist  kaum  eine  Faltenbildung  daran  zu  erkennen,  die 
physiologische  Tarso-Orbitalfalte  ist  voUstandig  verstrichen.  Die  Lidspalte 
ist  in  ibrer  Mitte  rechts  6  mm  hocb,  links  5  mm  hoch,  die  Pupille  wird 
links  zur  Halfte,  rechts  in  ihrem  ober.m  Drittel  von  dem  herabhangenden 
Oberlide  bedeckt. 

Der  Musculus  frontalis  und  corrugator  superoilii  sind  contrahirt  und 
zwar  links  entsprechend  der  etwas  mehr  ausgesprocheuea  Ptosis  starker, 
woraus  ein  geringes  HOherstehen  der  linken  Augenbrauen  resultirt.  Ftlr 
gewohnlich  nimmt  der  Patient  eine  etwas  nach  hinten  geneigte  Kopfhaltung 
an.  Bei  der  Aufforderang,  die  Augen  mSglichst  wait  zu  offnen,  tritt  eine 
noch  starkere  Contraction  der  genannten  Muskeln,  sowie  eine  starkere  Neigung 
des  Kopfes  nach  hinten  ein.    Die  Lidspalte   kanu  voUstaudig  gesohlossen 


*)  Bei  der  Redactioa  eiugegaugen  1  August  lb9^. 


werden  die  horizontale  Ausbreitung  derselben  betragt  beiderseits  23  ram. 
Es  beseht  eia  minimaler  (irad  von  Strabismus  divergens  des  rechten  Aug«s. 
Die  Beweglicbkeit  sowie  die  Reflexempfindlicbkeit  der  Pupille  direct  und 
consensuell  sind  normal.  Die  Prufang  der  Bewegungsfahigkeit  der  Bulbi 
ergiebt  eiue  auft'allende  Bescbrankung  sowobl  in  den  vier  Cardinalricbtungen 
als  auch  in  den  Zwischenstellungen.  Die  genaueren  Maasse  der  Excursions- 
fahigkeiten  sind  folgende:  Recbts:  beim  Blick  nacb  oben  und  unten  ca.  1  mm; 
nach  aussen  IV2  mni,  nacb  innen  kaum  1  ram.  Bei  der  Convergenz  eine 
kaum  nennenswerthe  Bewegung  nacb  innen,  eine  solcbe  nach  unten  von 
1^/2  mm. 

Links  nabezu  die  gleicben  Verbaltnisse,  nur  ist  die  Bewegung  nacb 
innen  etwas  ausgiebiger,  nacb  aussen  umgekebrt.  Die  Convergenzbewegung 
erfolgt  in  normaler  Weise  in  einer  Excursion  von  2  mm.  Monoculare  oder 
binoculare  Prlifung  ergiebt  dabei  keine  Untprscbiede.  Nach  oben  und  unten 
sind  die  Bewegungen  beider  Bulbi  syncbronisch  und  synergiscb,  syncbronisch 
auch  nach  den  iibrigen  Ricbtungen.  Es  besteht  weder  fur  gewohnlicb 
Nystagmus  noch  geben  die  geforderten  Bewegungen  nystagmusartig  vor 
sich.  Erzeugen  jedoch  lasst  sich  Nystagmus  horizontalis  dadurch,  dass  man 
den  Paticnten  auffordert,  sich  einige  Male  oder  bis  zu  leicbtem  Scbwindel- 
ant'all  ua;  seine  verticale  Achse  zu  dreben,  es  erfolgt  dann  Nystagmus  hori- 
zontalis und  zwar  in  der  Weise,  dass  die  erste  Zackung  naoh  links  erfolgt, 
falls  der  Patient  recbts  berumgedrebt  wurde  und  umgekebrt  erste  Zuckung 
nacb  recbts,  falls  der  Patient  nacb  links  berumgedrebt  wurde. 

Ausserdem  tritt  eine  geringe  conjugirte  Deviation  nach  der  Ricbtuiig 
ein ,  in  welcber  der  Patient  sicb  drebt.  —  Doppelbilder  hat  der  Patient 
Leucbs  nie  bemerkt;  doch  gelang  es  nach  ofterer  Prlifung,  Doppelbilder 
nachzuweisen  und  zwar  im  Sinne  eines  BewegUcbkeitsdefectes  des  Rectus 
internus  und  des  Rectus  superior  des  recbten  Auges.  Die  Sebscbarfe  be- 
tragt  recbts  6/24,  links  <  als  6/9;  dabei  besteht  recbts  ein  geringer  byper- 
metropis  Cher  Astigmatismus,  links  eine  Myopie  von  0,75  D.  Binocular  wird 
Jager.  I  in  12  cm,  raonocilar;  links  in  IH  cm,  recbts  Jager  III  in  Id  cm 
gelesen  —  Die  Pritfung  der  Farbenperception,  des  Gesicbtsfeldes  und  des 
Licmmtines  ergiebt  normale  Verbaltnisse.  Opbthalmoscopiseh  zeigt  sich 
beiderseits  eine  pbysiologiscbe  Excavation,  langsovale  PupiUe,  Venenpuls, 
sonst  normale  Verbaltnisse  des  Augenhintergrundes.  .„  .  . 

Die  Anaranese  ergiebt  folgendes  Erwabnenswertbe:  Patient  will  fruher 
immer  gesund  gewesen  sein.  Zu  beachten  erscheint  mir  seme  Angabe,  dass 
ibm  das  Lernen  stets  sehr  schwer  gefallen  sei.  Sein  Vater  1st 
65  Jabre  alt  und  noch  rllstig,  die  Mutter  starb  angeblich  m  Folge  eines 
Unterschenkelgeschwilres;  neun  Geschwister  leben  und  sind  gesund,  eine 
Schwester  starb  im  Alter  von  3  Jabren  an  Dipbtheritis.  Derselbe  oder 
ein  abnlicher  Augenfehler  ist  in  der  Famihe  nich  t  beo  ba  ch  tet 
w  0  rd  en.  Der  Vater  ist  weder  Rotator  nocb  starker  Rancher.  Blutsverwandt 
waren  die  Eltern  nicht.    Das  Leiden  ist  bald  nach  der  Geburt  bemerkt  worden. 

Privatdocent  Dr.  Sommer,  dem  der  Kranke  zur  neurologischen  Untersuchung 
zugesandt   wurde,   sandte    folgenden   Berichi  :     Ausser  den 
storungen  im  Gobiet  der  ausseren  Augenmuskeln  beiderseits  lasst  sich  bei  L.  eine 
Lahmung  oder  Pavese  nirgends  nachweisen.    Trotzdem  muss  der  Innervations- 
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zustand  im  Facialisgebiet  beiderseits  entschieden  als  abnorm  bezeichnet 
wepbin.  Abgesphen  von  dera  Hofibziehon  der  Augenbranen,  welches  als  . 
Corapensationsbevvegang  bei  der  doppelseitigen  Ptosis  anfzufasseu  ist,  zeigt 
das  nntere  Faoialisgobiet  etwas  eigenthilmlioh  "Uiil.ewcgliches,  Maskenbaftes, 
was  den  wegen  des  Niederhaugeus  der  beiden  Augenlider  so 
sohon  wenig  intelligenten  Gesichtsansdrnok  fast  irliotenhaft  raanbt  Es 
fehlt  dem  Manne  vollig  das  „IVrienenspiel''  der  norraalen  Menscben.  A.uch 
beim  Sprechen  werdon  die  Lippen  sanz  trago  und  angenii.^end  innevirrt, 
So  dass  ilie  Sprache  verwaschen,  „riusclilig''  erscbeint.  Dabei  ist.jedocb 
eine  eigentliche  Parese  niobt  zn  constatiren,  die  eleotrischen  R'^actionen  sind 
normal.  Zii  dieser  auffallenden  Schlafibeit  der  Gesicbtsinnervation  gesellen 
sioh  spater  zu  erwabnende  raorphologische  Abnormitaten  des  Gesichts- 
skelettes. 

Auch  an  der  Kaumuskulatnr  ist  keine  bestimrate  Parese  nacbzuweisen. 
Dar  Mann  giebt  jedoch  mit  Bestimratheit  an,  dass  er  sebr  leicbt  ermUdet 
und  barte  Gegonstande,  z.  B.  Niisse,  durchaus  nicht  beissen  kann.  Ferner 
siebt  er  wiederbolt  an,  dass  er  nur  kleine  Speisesttickcben  verschlucken 
kann,  dass  ihm  gros'sere  Speiseballen  leicbt  steoken  bleiben.  Ob  bier  leichte 
Innervationsstornngen  vorliegen  oder  ob  das  mit  der  gleicb  zu  erwabnenden 
abnormeu  Kleiubeit  des  Gaumens  ziisammnnbangt,  bleibt  unentscbieden.  Die 
Zunge,  welche  keine  Abweichung  nach  einer  Seite  beim  Herausstrecken 
zeigt,  ist  abnorm  klein  nnd  kurz,  so  dass  sie  nur  bis  zum  Rande  der  Ober- 
lippe  herausgestreckt  werden  kann. 

Die  ganze  Korpermuskulatur  ist  sebr  scbwacb  entwickelt,  am  auf- 
fallendsten  ist  die  starke  Atrophie  an  beiden  Oberarraen,  besonders  lassen 
die  sebr  scbwacb  entwickelten  m.  deltoidei  die  Confignri  tion  der  Acromial- 
partie  skelettartig  hervortreten.  Die  Arbeitsleistnng  beim  Heben  von  Lasten 
botragt  weniger  als  die  Halfte  im  Vergleich  rait  mebreren  anderen  normal 
entwickelten  gleichaltiigen  Versuohspersonen.  Abweiehungen  der  electriscben 
Rpaction  sind  gegeu  die  beim  ersten  Anblick  gebegte  Erwartung  nicht 
vorbanden.  —  Alle  Reflexe  sind  normal. 

Wenn  man  in  Bezng  anf  die  Ernahrungs-  nnd  Innervationsverbaltnisse 
der  Muskeln  mit  der  Annabme  eines  pathologiscbea  Zustandes  noch  zweifel- 
haft  sein  kann,  so  ist  der  Mann  in  morphologiscber  Beziebung  entschieden 
als  abn;)rm  zu  hezeichnen.  Der  Schadel  des  Mannes  erscbeint  abnorm 
klein.  AUerdings  ist  bierbei  die  abnorrae  Kopfhaltung  in  Betracht  zu 
Ziehen.  .  L.  halt  namlich  den  Kopf  stark  nach  hinten  geneigt,  was  wahr- 
scbeinlich  ebenso  wie  das  Heraufzielien  der  Augenbranen  als  oorapensatoriscbe 
Bewegung  znr  Hebung  der  paretischen  oberen  Augenlider  aufzufassen  ist. 
Eine  bei  gewobnlicher  Kopfhaltung  durch  die  protuberantia  occipitalis  ex- 
terna und  die  arous  superciliares  gelegte  Ebene  (Rieger'scbe  Horizontale) 
bildet  einen  abnorm  grossen  Winkel  (ca.  20°)  mit  der  Horizontalen.  In 
dieser  habituellen  Haltung  des  Kopfes  weicht  die  Stirn  sebr  zuruck.  ^  Bringt 
man  die  genannte  Scbadelebene.  iurcb  Seukung  des  Gesichtes  in  die  Hori- 
zontale,  so  wird  ileutlich,  dnss  es  sicb  weniger  um  einn  abnorme  Kleinheit 
des  Schadols  als  vielmebr  um  ein  betrachtlicbes  Znrilokbleiben  des  Gesicbts- 
skelettes  handelt.  Diese  Feststellung  wird  durob  eine  genane  Kopfmessung 
erhartet.    Die  Lange  des  Scbadels  betragt,   wie  sicb  aus  einem  nach  der 


Rieger'sohen  Methode  anfgenommenen  Sohadelblatt  ablesen  lasst,  in  der  an- 
gegebenen  Ebeue  17,2  cm,  die  grosste  Breite  14,2  cm,  die  grOsste  Hohe 
tlber  dieser  Horizontalen  11,4  cm.  An  der  ca.  2  cm  darUber  gelegten  Hori- 
zontalen  zeigt  sich  ein  Zurllckweichen  der  Stirn  am  ca.  5  mm.  Abgesehen 
von  einer  um  ca.  3  mm  starkeren  Ausbuchtung  an  der  hinten  reohts  gele- 
genen  Schadelpartie  ist  keine  Asymmetrie  zu  constatiren.  In  den  Schadel- 
maasstabellen,  welche  in  der  psych.  Klinik  "WUrzburg  allmahlioh  entstanden 
sind;  niramt  der  Schadel  eine  dem  Alter  des  Besitzera  ungefahr  entsprechende 
Stellung  ein.  Dagegen  ist  das  Gesichtsskelett  abnorm  klein,  relativ  am 
kleinsten  ist  der  Unterkiefor.  —  Die  beiden  raarg.  infraoi'bitalcs  erscheinen 
schlecht  entwickelt.  Der  Unterkiefer  weicbt  voUig  zurtlck.  Die  beiden 
Unterkiefertheile  treffen  sich  nicht  ira  rundlichen  Bogen,  sondern  ganz  spitz- 
winklig.  Die  vord'!ren  sechs  Zahne  sind  wegen  Platzraangel  neb'^n-  und 
hintereinander  verdrSngt.  Wenn  L.  die  Zahne  zusammenklappt,  so  stehen 
die  Zahne  des  TJnterkiefera  nngefahr  Vs  hinter  denen  des  Oberkiefers 
zurilck.  Der  harte  Gaumen  ist  abnorm  schmal  und  hat  die  Form  eiues 
gothischen  Bogens,  das  ostium  pharyngeum  ist  sehr  eng. 

Die  Ubrige  Korpermessuug  giebt  folgendes  Resultat:  Totalhohe  I6O3/4 
cm,  Haargrenze  158  cm,  Nasenwurzel  154  cm,  Nasenspitze  150  cm,  Muud- 
spalte  148,  Kinn  141 V2,  prot.  occip.  externa  149,  Acromion  129,  Spitze 
des  Mittelfingers  56  cm.    Der  Thorax  ist  flach  gebaut,  Brustraaass  75—79. 

Die  Ohren  zeigen  miniraale  Entwickluhg  der  Lappen,  lolFelartige  Ver- 
breituug  der  oberen  Partie  und  Abstehen  dersclben.  Tragus  und  Antitragus 
abnorm  schwach  entwickelt.  Wann  man  auch  auf  diese  Anoraalie  wenis 
Werth  legen  kann,  so  bleibt  doch  die  in  einer  selten  starken  Weise  hervor- 
tretende  Anomalie  des  Gesichtsskelettes  bestehen. 

Das  principiell  Wichtige  des  Falles  lingt  in  der  Verbindung  einer 
angeborenen  Inn  ervat  ionsstO  run  g  mit  angebor«nen  morpho- 
logischen  Abuormitaten."  — 

Anlasslich  der  auf  "Wunsch  des  Patienten  vorgenommenen  Ptosis- 
operation  (EversbuschJ  ergab  sich  ilber  das  Verhalten  der  Muskulatur 
Folgendes : 

Die  Sehne  des  Musculus  levator  palpebrae  superioris  ist  beiderseits 
normal  inserirt  und  auch  von  norraaler  Lange  resp.  Breite.  Die  gleichzeitig 
ziemlich  weit  hinten  vorgenommene  Eroffnung  der  Bindehaut  der  Sclera 
ergab,  dass  die  verhaltnissmassig  breite  Sehne  des  am  raeisten  func- 
tionell  geschadigten  Musculus  rectus  internus  normal  inserirt 
war  und  dass  auch  der  Muskel  selbst  keine  ansserlich  wahr- 
nehmbare  Varanderungbot.  —  In  der  Literatur  finden  sich 
mehrere  Falle  von  Ophthalmoplegia  exterior  bilateralis  congenita.  Gleiche 
oder    fast    gleiche   Falle    sind    nur   die    von    Lawford^) ,  Hirschberg^), 


^)  Lawford:  Congenital  and  hereditery  defect  of   ocular  movements.  Ophth 
Soc.  of  the  United  Ringd  1887. 

2)  Hirschberg  J. :  Ueber  den  Zusammeuhang  zwischcn  Epicauthus  und  Ophthal- 
moplegia.   Neurol.  Centralbl  IV,  p.  294,  1885. 


Gast^),  Lncanus*),  Rampoldi^),  Grauer^)  und  die  neuerdings  von  Vosius'J 
veroffentlichten  Falle. 

Diesen  schliessen  sich  mit  raehr  oder  wenigor  Aehnlichkeit  an  die  von 
SchroderS),  Mauthner^),  Hutchinson^O),  Schenkel"),  Uhthoffi2)  und  Tisley^^) 
erwahnten  Falle.  Die  in  iin3:irem  Falle  noch  vorhandenen,  v?enn  auch  nur 
leicht  angedeuteten  Storungen  von  Seiten  anderer  Nerven  zeigt  jedoch  nur 
der  von  Recken^^)  veroffentlichte  Fall  nnd  auch  disser  nur  theilweise. 

Betrachten  wir  unseren  Fall  im  Hinblick  auf  die  bis  jetzt  vorliegenden 
Beobachtungen  unl  die  daraus  gemachten  Schlilsse,  so  fdllt  uns  vor  allem 
ein  Unterschied  zu  den  von  Heuck,  TJhthofF  nnd  Steinheim  mitgetheilten 
Fallen  auf,  bei  welchen  maoroscopisch  sichtbare,  anatomische  Veranderungen 
voihanden  waren.  Denn  bei  dera  Falle  Leuchs  gelang  es  nicht,  eine  rudi- 
mentare  Entwicklung  oder  Atrophic  der  Mu  skein,  letztere  wenigstens  nicht 
filr  den  Susseren  Anblick,  nachzuweisen. 

Wiirde  es  sich  um  eine  mangel  hafte  Anlage  der  Muskulatur  handeln 
dann  railsstn  wir  anch  Storungen  in  Bezug  auf  die  Entwicklung  bezilglich. 
Insertion  der  Sehnen  erwarten,  ein  Moment,  das  ja  alleidings  wegfiele,  bei 
der  Annahrae  einer  erst  spater  eingetretenen  Atrophic  der  Muskulatur,  da  eine 
normal  entwickelte  Sehne  kaum  eine  Veranderung  erfahren  diirfte  in  Folge 
Atrophic  der  Muskelelemente.  Betreflfs  Feststellung  einer  Atrophia  der 
Muskelelemente  halte  ich  womoglich  eine  microscopische  Unter.  uohung  fiir 
geboten. 

Jedenfalls  ist  der  Schluss,  den  mehrere  Beobachter  derartiger  Falls 
machten ,  dass  selbstverstandlich  eine  mangelhafte  Ent- 
wicklung der  Mu  skein  vorliege,  nicht  richtig.  —  Zu  anderen 
Fallen  besteht  ein  Gegensatz  in  Bezug  auf  Aetiologie,  denn  fiir  Einwirkung 
eines  Giftes  haben  wir  kein  Moment;  auch  die  Hereditat  ist  ausgeschlossen. 

Mobius  fordert  nun  (cfr.  Milnchener  raedicinische  Wochenschrift  1892), 
dazn  auf,  solche  Falls  als  infantilen  Kern  oder  Muskelschwund  auf* 
re^p.  zusammenzufassen.  So  viel  Anziehendes  dieser  Vorschlag  nun  auch 
hat,  so  liegen  mir  hier  doch  in  diesem  Falle  zu  viele  Momente  vor,  die 
zu  einer  solchen  Aufifassung  nicht  passen. 

^)  R.  Gast:  Ein  Fall  von  Ophthalmoplegia  bilateralis  congenita.  Kliu.  Monats- 
blatt  f.  Augenheilk.  XXVII,  p  2i4,  18-19. 
Lucauus:  Ophthalmoplegia  congenita  exterior.    Klin,  ilonatsbl.  f.  Augen- 
heilk., p.  271,  l)r86 

•'■)  Rampoldi:  Assenza  congenita  ereditaria  dei  raovimenti  oculi-palpeprale  Ann. 

fli  Ottalm.  XVr,  I,  p.  51    Arch.  f.  A-igenheilk.  XVIII  2,  p.  227,  1887. 
Graiier:    Eiu  Fall  von  Ophthalmoplegia  exterior  perfecta  bilateralis  con- 
genita.   Nord.  ophth.  Tidsskr.  II,  p.  15. 
')  Vosius:     Beitrage  zuv  Augenheilkunde,  V.  Heft,  1892. 
^)  Schroder:  Erster  Bericht  liber  die  Augeuklinik  Nerothal  zu  Wiesbaden  1872. 
")  Mauthner:  pg.  3-27. 

Hutchinson  J. :  Ophthalmoplegia  ext.  without  assignable  cause.    Brit,  med 

Journ  I,  p.  1374,  1888. 
Schenkel:  Centralblatt  fiir  practische  Augenheilkunde  188  I,  p.  835 
•2)  Uhthoff :  Zur  Ophthalmoplegia  exterior.    Tageblatt  d    59  Vers  deutscher 
Aerzte  und  Naturforscher  in  Berlin,  S.  153,  1886 
Tisley  R. :  Paralyse  congenitale  complete  des  moteurs  oculaire  comraus  de 
deux  cotes. 

")  Recken:  Klini^ches  Monatabl.  fur  AugenheilkuudcsXXIX,  p.  840. 
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Es  ist  zweifelhaft,  ob  wir  bei  dem  fast  gleichmassigen  Betroffen- 
sein  aller  ausseren  Augenrtmskeln  beider  Augen  es  niit  einer  iudividuellen 
Lahmung  zu  thiin  haben  ;  es  ist  keine  sichlbare  Atrophie,  als  Zeichen  von 
Entartung  zu  constatiren. 

Aus  dem  Fehlen  nun  der  Kennzeiohen  einer  Kernlahmung,  ferner  aus 
der  Unv.alir.«cheinHohkeit  einer  centralen  und  peripheren  (sensu  strictiori) 
aiiatomisch  bedingtoii  Liihmung  kiimen  wir  zu  der  sichcr  auch  nicht  be- 
friedigenden  Annahme  einer  fnnctionellen  Lahmung  und  damit  auch  znra 
Verzichte  auf  einepathologisch-anatomisch  nachweisbare  Lasion. 

Ich  halte  in  der  That  dafilr,  dass  soluhe  Falle  nicht  auf  einer  ana- 
tomisch  einheitlichen  Basis  beruheu  und  demgemass  zusamraenzufassen  waren. 
Icb  erwahne  dazu  kurz,  dass  die  Obduotion  eines  jUngst  hier  beobachteten 
Falles  (ausfiilirlicdie  Veroffentlichung  prfnlgt  spater)  von  vererbter,  an- 
geborenei"  doppelseitiger  Ptosis  mit  Epicanthus  und  Blepharospasrans  bez. 
des  muse,  levator  palpebi'ae  snperioris  eine  rudiraentare  Eutwicklung  er^eben 
hat.  —  Es  erseheint  mir  vielmehr  ein  anderer  Gesichtspunkt  in  Erwaguug 
zu  Ziehen,  naraliph  di-r:  ob  und  wie  weit  solche  Storungen  mit 
den  Missbildungen  und  D  ege  ner  a  t  io  n  s  zus  tan  den  in  Verbindung 
zu  bring  en  sind.  Zur  weiteren  Anregung  in  dieser  Beziehung  reihe 
ich  kurz  noch  die  Besprechung  eines  zweiten  Falles  mit  angeborenen 
Storungen,   die  vor  allera  die  Augenlider  hetreflfen,  an. 

Es  handelt  sich  ura  die  aohtjahrige  Idiotin  Magdalena  Steigerwald 
aus  Habichtsthal  in  Unterfranken,  die  uns  von  ihrera  Lehrer  zugeschickt 
wurde,  da  er  niohts  mit  ibr  anfan.'.en  konne. 

In  diesera  Urastande  liegt  eine  nicht  unwesentliche  Uebereinstiraranng 
mit  dem  vorigen  Falle,  da  auch  Luechs  angiebt,  dass  ihra  das  Lernen  sehr 
schwer  get'alhn  sei,  wozu  das  an  demsalben  zu  beobachtende  schlafrige, 
langsarre  Wesen  recht  gut  ^asst.  Genannte  kleine  Patientin  zeigt  in  sehr 
scboner  Weise  eine  angeborene  beiderseitige  unvollstandige 
Ptosis  mit  Epicanthus  und  Blepharophiraosis,  wobei  ich 
vorausschicken  will,  dass  ein  derartiger  Fall  in  der  Familie  noch  nicht 
beobachtet  wurde.  —  In  der  mir  zugangigen  Literatur  finde  ioh  nur  eiuen 
auf  hereditare  Belastung  zurUckgefuhrten,  von  Vignes')  beschriebenen  Fall, 
der  dem  meinigen  gleicht. 

Der  genauere  Status  ist  folgender :  Die  Lidspalte  ist  fiir  gewohnlich 
in  der  Mitte  rechts  3,5  mm,  links  2,5  ram  hoch,  iu  horizontaler  Richtung 
beiderseits  15  mm  breit.  Bei  moglichster  Austrengung  der  Hilfskrafte 
kann  dieselbe  rechts  6  mm  weit,  links  5  mm  weit  geofluet  werden.  Die 
Entfernung  der  inneren  Lidcoramissuren  bjtriigt  33  mm;  der  Nasenriioken 
ist  sehr  niedrig.  —  Es  besteht  ein  massiger  Beweglichkeitsdefect  der  nach 
innen  und  aussen  wirkeuden  Muskeln  und  zwar  sind  dio  Externi  etwas 
raehr  defect.    Besonders  tritt  dieser  Mangel  bei  den  associirten  Bewegungen 


1)  Vignes :  Epicanthus  hereditairc.  Recueil  d'Ophth..  18&9'  p.  422, 


hervor-  anch  treten  dabei  ofters  clonische  Zuckungen  ein.  Die  Hornhaut 
des  sich  m.'.dial  bewegeaden  Auges  verschwindet  vollstandig  unter  der  am 
inneren  Lidwinkel  vorspringeuden  Hautfalte.  Beim  Blick  nach  oben  bleibt 
das  rechte  Auge  ca.  'J.B  mm  zurUck  und  ist  dieses  ZurUckbleibeu  baupt- 
sacblicb  auf  eine  mangelhafte  Innervation  des  Musculus  rectus  superior  zu 
beziehen.  —  Oeffnen  des  Mundes  bat  auf  den  Grad  der  Ptosis  keinen  Einfluss. 

Die  Thriinenkarunkel,  die  beiderseits  eine  etwas  rudimentare  Entwick- 
hm^  zeigt,  liegt  hinter  der  erwabnten  vorspringeuden  Hautpartbie ;  letztere 
besteht  aus  einer  grosseren  nacb  aussen  concaven  vou  der  Haut  des  Ober- 
Udos  zum  inneren  Lidwinkel  weit  vorspringeuden  Falte,  sowie  einer  weniger 
vorspringeuden  Falte,  die  vom  unteren  Thranenpunkte  aus  nacb  genannter 
Ricbtung   zieht.    Wir  bemerken    beiderseits   eine   geringe  EinwartsroUang 

des  TJnterlides.  ,    t>  i 

Erwabnenswerth  balte  icb  nocb  eine  etwas  auffallend  starke  Behaarung 
des  medialen  Tbeils  des  Oberlides,  die  sicb  recbts  starker  als  links  findet, 
ferner  eine  Assymmetrie  der  beiden  Scbadelbalften.  -  Icb  glaube,  dass  die 
erwahnte  Hautfalte  resp.  Falten  uicht  allein  durcb  eine  In- 
sufficienz  des  Oculomoto rius  erklart  wird,  sondern  dass  eine 
Art  von  Mi^ssbildung  vorliegt. 

Die  Sebscbarfe  betrug  beiderseits  V2  'ler  normalen  bei  gennger  Myopie  ; 
Accommodation,  Beweglicbkeit  der  PupiUe,  sowie  Reflexerapfindlicbkeit  nor- 
mal. Ophtbalmoscopiscb :  beiderseits  Vb  papillen-breites  temporales  Stapby- 
lorn ;  Chorioidealstreif,  massige  Excavation  der  temporalen  Partie  der  Papille, 
sowie  geringe  Pigment&tropbie  in  der  nacbsten  Umgebung  derselben.  Dem 
medialen  Rand  der  recbten  PupiUe  sitzt  ein  ca.  hirsenkorngrosser  Hocker 
von  gelblicher  Farbe  auf. 

Die  ansoheinend  sebr  wenig  beobacbtete  Combinatim  von  Storungen, 
wie  sie  der  zweite  Fall  bietet,  ferner  die  in  mancber  Beziebung  von  anderen 
derartigen  Fallen  abweicbeuden  Verbaltnisse  des  Falles  Leucbs,  besonders 
das  seltene  Zusam\Qen'reffen  mit,  wenn  aucb  nur  leichten,  Stiirungen  von 
Seiten  anderer  Nerven,  sowie  die  Verbindung  von  angeborenen  Innervations- 
storangen  mit  raorpbologiscben  Abnormitaten  und  psycbiscben  Dogenerations- 
zustanden  erscbeinen  mir  als  das  "Wesentlicbe  der  beiden  vorliegenden  Falle. 


Druck  von  Kindt  &  Meinardus,  Cohleuz. 


